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〔症例〕 結腸ポリポーシスぞ伴った緊張性
筋ジストロフィーの 1例
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1.緒
緊張性筋ジストロフィーはミオトニ}の他に皐丸萎
縮，甲状腺・下重体などの内分泌障害，白内障，青壮年
期から起る前頭部の禿頭などを示す全身性の疾患であ
る。
他方，結腸ポリポーシスに身体各部の症候や病変を併 日 。
 
うことがあり，一連のポリポーシス症候群が知られてい
る1)。両者ともに一部に遺伝因子の関与が認められる点
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が興味深い。 故 
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最近私どもは緊張性筋ジストロフィーに結腸ポリポ}
シスを合併した一例を経験した。文献上，症例を重ねる
ことにより合併例増加の可能性があり， ここに報告す
る。 
2.症例 
I(}l (01-7323-0) 54歳男繊維工場工員
主訴:食欲不振，心嵩部癌塞感，両手指のこわばり。
家族歴:図 1に示すように父母はイトコ結婚。同胞 4
人であるが，患者を除く 3人は幼少時，栄養失調により
死亡。子供2人をもうけたが第 2子は新生児期に死亡。
長男は現在28歳であるが， ミオトニー，前頭部の禿頭，
結腸ポリープを認めない。
既往歴:30歳，虫垂切除術。 40歳，右下肢静脈癌摘出
術。
現病歴:繊維工場に勤務し，製品の運搬，梱包に従事
していた。前頭部の禿頭は30歳頃より出現。 
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図1.本症例(図印)の家系図 
7年前 (47歳)オートパイ運転中，道路上に堆積して
あった土砂に乗りあげ転倒。以後上腕の重ダノレイ感じが
出現。頚椎牽引療法により症状は軽快した。 
6年前より，徐々に手指のこわばりが出現，物を強く
握ると離す際に離しにくいことに気付くようになった。
ほぼ同じ頃より，顎のこわばりとともにロレツのまわり
にくいことも自覚している。寒冷に晒すと手指のこわば
りは悪化するという。 
5年前より心嵩部閉塞感が出現。 2年前に胆石症の診
断の下に胆のう摘除術をうけた(母指頭大の結石1つ)。
術後も諸症状改善せず，このため当院第三内科を受診，
萎縮性胃炎，結腸ポリポーシスの診断を受けた。手指の
こわばりの精査のため当室を紹介された。
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入院時所見:身長153cm，体重44kg，体温35.70C，脈
拍60/min整，血圧104j64mmHg(座位)，握力右 22kg，
左23kg
性格は明朗で協力的。
皮膚・粘膜に色素沈着なし，頭髪は前頭，頭頂部で禿
げている。甲状腺腫を認めない。顔面はいわゆるミオバ
チ一様顔貌を示すが，躯幹，肢帯筋，上下肢には筋萎縮
をみない(図 2)。ミオトニ}現象を暁筋，舌，母指球
筋，手指屈筋群で認め(図 3)，足祉においては努力性
の底屈によって(図的誘発できた。 唆筋，舌筋，口!陸
諸筋の障害によるとおもわれる構音， r燕下の軽度の拙劣
化をみる。下腿三頭筋にしばしば筋の撃縮を来すという
が， fasciculationはいずこにも認めない。針筋電図は正
常パターンを示し，ミオトニーに特徴的な刺入電位は得
られなかった。
図 2.前頭部の禿，ミオパチー様顔貌を示す。
高次皮質機能，小脳系の異常はなく，脳神経領域では
前述の構音， r燕下障害の他には著変がない。
深部反射は両上肢で消失，下肢では正常に保たれてい
る。病的反射はなく，知覚障害も認めない。
心音，心電図，肺野に異常はなく，勝股直腸障害は伴
わない。発汗に異常なく，四肢末端を主に寒冷症候を認
める。触診上，皐丸萎縮の傾向をみとめる。
自覚症状として低調性の耳鳴り，腰痛を覚える。
入院時一般検査成績:表 1に示すように総蛋白が 5.9 
g/dlとわずかに低値， RA (十)が異常所見であるが， 
CPK.fi直は83IU，T3-RSU，T4・RIA，TSH，GH，LH 
にも異常を認めない。 50gGTTと IRI値， ACTH-Z 
testも正常反応を示した(表 2)。免疫グロプリンは
図 3. A:舌圧子上からの叩打により生じた舌
のミオトニー。 B:左母指球の叩打によ
るミオトニーを示す。
図 4.足祉の努力性底屈運動の後にみとめられ
たミオトニ}。伸筋群の腫が浮かび上り， 
hammer-toe様の状態を一時的に呈する。 
IgG 924mg/dl，IgA 477mg/dl，IgM 133mg/dlで ANF
(ー )であった。
結腸X線および内視鏡所見:図 5，6に示すように S
状結腸に直径約 lcmのポリープ 2っと小ポリープを多
数認める。吻側の亜有茎性ポリープについて内視鏡的に
切除を行った。その組織像は図 7に示すように tubular 
adenoma (腺管腺腫)で，悪性像はみとめない。
筋生検所見:尺側手根屈筋で施行した筋生検組織像を
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表1. 入院時一般検査
血妻子: 
百九TBC 5800/mm3 
RBC 409X 104/mm3 
Hb 13.5g/cll 
Ht 38.5% 
生化学 
TP 5.9g/cll 
Alb 3.8g/dl 
A/G 1.8 
LDH 133IU 
GOT 13KU 
GPT 9KU 
r-GPT 14IU 
AI-Phos 6.1KAU 
ZTT 4.3U 
TTT 0.6U 
T-Bili 0.2mg/cll 
D-Bili O.lmg/dl 
CH-E 1.25ムpH 
T-Chol 155mg/dl 
TG 53mg/dl 
血中ホノレモン
T3-RSU 26.9% 
T4-RIA 7.1μg/dl 
TSH く1μU/ml 
GH 2ng/m1 
LH 13mIU/m1 
Na 14'lmEq/l 
K 4.4mEqil 
Cl 11lmEqfl 
Ca 806mg/cll 
Inorg-P 2.7mg/dl 
Urea-N 13mg/dl 
Creatinine 0.8mg/cll 
Uric acicl 3.2mg/dl 
Amylase 115mg/cll 
CPK 83IU 
Acid-Phos 2.3KAU 
血清反応 
CRP (-) 
RA ( +) 
ASLO 1 : 40
尿 
Prot (ー) 
Sugar (一) 
Secliment. no findings 
肺機能 
VC 2.82 1 
?ら85.5% VC 
FEV lsec 2.1 1 
FEV ls % 74.4 % 
MEFR 4.16 1/s 
PFR 6.23 l/s 
h在MFR 1.55 l/s 
図8に示す。筋線維の大小不同と中心核を多数認める。
間質性の変化には乏しく， ATPase染色では typeatro-
phyの傾向を認めない。 NADH染色では正常の網状構
造が処々で乱され，いわゆる moth-eaten状を呈してい
る。いずれも筋原性の所見が主体である。
図 5. S状結腸X線造影写真
頭部 CT所見:側脳室，第E脳室の拡大をみとめ 
Sylvius溝も明瞭となっている。 periventricularlucency 
は認めない。小脳の萎縮，第W脳室の拡大は伴わない。
眼科所見:cataracta subcapsularis incipiensの所見で
網膜萎縮はない。 
3.考案
遺伝関係:緊張性筋ジストロフィーは常染色体優性で
本症ではイトコ結婚の結果〉，2継代されることが多いが 
生じた弧発例の形を示している。しかし30歳で死亡した
母親が全く正常であったか否かに疑問が残る。あわせ
て，長男が28歳で，いまだ発症年齢に達していない恐れ
があり，また同胞 4人のうち 3人と，第 2子がいずれも
新生児期ないしは幼少時に死亡している事実は Walton
らωの記した本症家系における幼少時死亡率の上昇と符
合することから，弧発例とは即断しにくい要素もはらん
でいる。
緊張性筋ジストロフィーとしての病像:ミオトニ}が
表 2. 50g GTTおよび ACTH-Ztest 
5o g GTT before 30' 60' 90' 120 
Blood sugar (mg/dl) 71 157 128 87 87 
IRI (μg/cll) 11 86 42 16 21 
ACTH-Z test (0.5 mg i.m.*) 
1 ワ 3 4* 5 6 th clay Urinary “ 
Total-170HCS (mg/24h) 3.1 3.1 4.4 24.5 10.5 3.9 
17 KS (mg/24h) 5.1 5.1 5.8 11.1 5.1 6.8 
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図 6. S状結腸内視鏡所見. A:亜有茎性ポリ
ープを上方に，無茎性ポリ}プを下方に
認める。 B:多数の小ポリ}プ
図 7.図 6Aの亜有茎性ポリ}プの切除病理標
本。管状腺腫 (H-Ex40) 
校筋，舌，手指筋群，足祉屈筋群に分布し，構音， I燕下
障害を伴う点で定型的な症例であると言える。
しかし本症にしばしば伴うとされる呼吸機能の異常4)
はなく，甲状腺機能の低下心も認めなかった。 
Gordenらのは糖負荷試験による IRIの過剰を本症の 
12例中 7例にみたと報告しているが，本症例では羽倉6)
の成績を参考にL1IRI/L1BSでみる限り正常値を示した。
本症に脳室拡大を示すもののあることは Refsumらり
図 8.筋生検所見. A: H-E染色 (X100)，筋
線維の大小不同と中心核の増加。 B: 
NADH染色 (x100)，正常の網状構造
が乱れ， moth-eaten状態が処々にみら
れる。
図 9.頭部 CT像
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が気脳写をもとに記しているが，本例においても側脳室
および第E脳室の拡大所見を CT スキャンによって得
た。しかし精神症状は本症例には伴わない。
眼科的には特徴的な後下のう性白内障が記されてい
る2)が，本症例での白内障は老人性の初発白内障と鑑別
困難なものであった。近年，本症と網膜萎縮との関連が
注目されているωが本症例にはこれを認めなかった。
筋緊張性ジストロフィーと消化器病変:本症に様々な
消化器病変を伴うことが知られており，食道の機能的通
過障害92，結腸の拡張10九消化器をはじめとする平滑筋
全般の筋原性変化1 >などが記されている。胆石は本症例
D. T. D. : Systemic ，and Hughes 1.F.，4) Leeでも認めたが，その合併率は約45%であるとされてい
る10)。しかしこれまで結腸ポリポーシスを合併した症例
は報告されていない。
他方，結腸ポリポーシスの面から考えると Gardner， 
Peutz-Jegers，Cronkhite-Canada，Turcot，Zanca等の
一連のポリポーシス症候群が知られており円 脳腫蕩，
骨・軟骨病変，皮膚・粘膜の色素沈着，爪の異常などを
伴う。頭髪の異常という点では Cronkhite・Canada症候
群があげられる。
注目すべき点は緊張性筋ジストロフィーもポリポ}シ
ス症候群も遺伝因子の関与がみられる点で， しかも身体
の多系統に病変がおよぶことである。
本症例のポリープは，撰ら12)の大腸ポリープの分類に
従えば多発性ポリープと呼ぶべきものであり，短絡的に
ポリポーシス症候群とは関連づけられないが， S状結腸
前壁の小ポリープ群を含めて，ここではポリポ}シスと
称したものである。
これまでの緊張性筋ジストロフィーの症例報告では消
化管の検索が充分な例に乏しいが，本症が多系統疾患で
あるという認識のもとに消化管についても詳細に検討さ
れるべきものと考える。
本症例は第111回日本内科学会北陸地方会(昭和56年 
6月，福井市)において報告した。
文献 
1)渡辺晃:胃腸管ポリポーシス.内科 35，591， 

1975. 

2)福山幸夫:筋緊張性筋ジストロフィー症.里吉

営二郎，豊倉康夫編，南江堂，東京， 416， 

1973. 

3) Walton，J. N.: Progressive muscular dystro-
phy and the myotonic disorders. Walton ]. 
N.，ed. Disorders of viluntary muscles. 2nd 

ed. Churchill，London，455，1969. 

effects in dystrophia myotonica. Brain 87， 

521，1964. 

5) Gorden，P. Griggs，R. C.，Pnissley，S.， 

Rothand，J. and Engel，W. K. : Studies of 

plasma insulin in myotonic dystrophy. ]. Clin. 

Endocr. 29，684，1969. 

6)羽倉稜子:ブドウ糖経口負荷試験とインスリン

分泌能.綜合臨床 30，1503，1981. 

7) Refsum，S. LOnnum，A. and Sjaastad，0.: 

Dystrophia myotonica. Repeated pneumoen-
cepharographic studies in ten patients. Neuro-
logy 17，345，1967. 

8) Godtfredsen，E. and ]ensen，S. F.: Dystro-
phia myotonica and retinaI dystrophy. Acta 

Opthal. 47，565，1969. 

9) Hansky，J.: The use of oesophageal motil-
ity studies in the diagnosis of dysphagia. Aust. 
N. Z. J. Surg. 42，360，1973. 

10) Kuhn，E.: Myotonia congenita und Dystro-
phia myotonica. Kuhn，E. ed. Progressive 

Muskeldystrophie，Myotonie，Myasthenie， 

Springer，Berlin，Heidelberg & New York， 

235，1966. 

11) Pruzanski，W. ar:d Huvos，A. : Smooth mus-
cle involvement in primary muscle disease. 

Arch. Path. 83，229，1967. 

12)棋哲夫，佐藤丈夫，長岡謙:家族性結腸ポ 

リポ」ジスを中心として.治療 48，621，1966. 

